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L e depistage auditif dans la petite enfance vise a ameliorer au 
maximum les capacites de communication et les competen- 
ces linguistiques de I'enfant malentendant. Par rapport a un 
enfant normo-entendant du meme age, ce dernier, en I’absence 
d’intervention de remediation precoce, presentera un retard 
cognitif ainsi que des difficultes de communication, de lecture, et 
d’insertion, au detriment de son niveau educatif et de sa vie pro- 
fessionnelle future. A contrario, on sait qu’une prise en charge 
therapeutique de la surdite avant I’age de 6 mois permettra non 
seulement une amelioration des performances scolaires de I’ordre 
de 20 a 40 percentiles mais aussi, lorsque I’enfant atteint 5 ans, 
c’est-a-dire juste avant I 'entree au cours preparatoire, un deve- 
loppement du langage dans les limites de la normale. 

Le depistage auditif dans la petite enfance cible toutes les sur- 
dites a partir du moment ou elles interfered avec le developpement 
du langage : permanentes uni- ou bilaterales, de perception ou de 
transmission, superieures a 30 a 40 decibels de perte auditive sur 
les frequences conversationnelles (500-4 000 Hz). Sans lui, le diag- 
nostic de nombre de ces surdites est retarde a I’age scolaire, avec 
des consequences potentiellement irreversibles pour le langage. 

Les objectifs d’un depistage pediatrique generalise de la sur- 
dite et de sa prise en charge precoce sont : 

- garantir I’acces de tout nouveau-ne a un test neurophysiolo- 
gique de depistage de la surdite, ce depistage se faisant si 
possible avant 1 mois de vie dans la maternite de naissance ; 

- en cas de depistage positif, garantir I’acces a une evaluation 
audiologique et ORL complete avant I’age de 3 mois ; 

- si la surdite est confirmee par cette evaluation, permettre une 
prise en charge therapeutique multidisciplinaire avant I’age de 
6 mois, en accord avec le mode de communication choisi par 
la famille (oral et/ou gestuel) ; 

- si le mode de communication choisi est au moins en partie oral, 
I’appareillage de I’enfant avec une prothese auditive amplificatrice 
est recommande dans le mois qui suit la confirmation de la surdite ; 
- tester les enfants de la meme famille a risque de surdite ; 

- permettre a tout enfant presentant un risque de surdite d'appa- 
rition retardee ou progressive (voir ci-dessous) de beneficier 
d’au moins une evaluation audiologique complete entre I’age 


de 24 et de 30 mois, meme apres un depistage auditif neonatal 
negatif. Si le risque est tres eleve (antecedent d’ infection post- 
natale a CMV ou d'oxygenation extracorporelle), des evalua- 
tions repetees sont necessaires durant cette periode ; 

- en cas de surdite acquise (sequelle de meningite) ou d’apparition 
retardee, garantir une prise en charge therapeutique dans les 
45 jours suivant le diagnostic ; 

- a tout moment, en cas de doute sur le developpement auditif et 
les capacites de communication de I’enfant emanant soit de la 
famille soit du pediatre de I’enfant, une evaluation approfondie 
de la fonction auditive est necessaire pour eliminer une surdite ; 

- verification chez tout enfant de I'absence d’otite sereuse lors 
des visites systematiques et avis otologique en cas de persis- 
tence d’une otite sereuse au-dela de 3 mois. 

Le refus du depistage et de la prise en charge precoce de la 
surdite releve du libre choix des families. 

Techniques utilisees pour ie depistage auditif neonatal 

Le depistage auditif neonatal repose actuellement sur 2 mesures 
neurophysiologiques non invasives, etroitement correlees a la 
fonction auditive peripherique, les otoemissions acoustiques et 
les potentiels evoques auditifs precoces automatises. 

Les otoemissions acoustiques s’enregistrent dans le conduit 
auditif externe a I’aide d’un microphone qui recueille I’activite des 
cellules ciliees externes de la cochlee en reponse a des stimuli 
acoustiques : elles refletent uniquement le fonctionnement du 
systeme auditif peripherique jusqu'aux cellules ciliees externes. 
De plus, elles sont extremement sensibles a I’etat du conduit 
auditif externe et de I’oreille moyenne : alors que leur presence 
est rassurante, leur absence ne permet pas de conclure a une 
fonction cochleaire et/ou neurale anormale. 

Les potentiels evoques auditifs precoces automatises enregis- 
trent a I'aide d’electrodes de surface I’activite cochleaire, du nerf 
auditif et des voies auditives du tronc cerebral en reponse a des 
stimuli acoustiques delivres via un ecouteur. L’avantage du recueil 
automatise est de s’affranchir du biais lie a (’interpretation sub- 
jective du testeur. Leur limite est qu’ils n’explorent pas I’audition sur 
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les frequences graves et intermediaires (notamment entre 500 et 
2 000 Hz), necessaires a la pleine comprehension de la parole. 

Le protocole de depistage neonatal comporte 1 mesure suivie d’une 
seconde si la premiere est positive, avant la sortie de la maternite. 

A condition d’attendre 48 heures de vie pour le 1 er test (elimina- 
tion du liquide amniotique dans I’oreille moyenne et/ou des debris 
cutanes du conduit auditif externe), les 2 techniques permettent 
le depistage des surdites de perception ou de transmission de 
40 dB ou plus. On recommande soit d’utiliser la meme technique 
pour les 2 mesures, soit de commencer par des otoemissions 
acoustiques, suivies le cas echeant de potentiels evoques auditifs 
precoces automatises : un depistage avec un latest d’otoemis- 
sions positif et un 2 nd test de potentiels evoques auditifs precoces 
automatises normal sera considere comme negatif. Tout depis- 
tage neonatal positif, meme sur une seule des 2 oreilles, appelle 
une evaluation approfondie de I’audition des 2 oreilles. 

Cas des neuropathies auditives 

La neuropathie auditive (ou dyssynchronie auditive) est une 
affection recemment decrite. Le diagnostic repose sur la conjonc- 
tion de 4 resultats neurophysiologiques et comportementaux : 

- surdite moderee a profonde ; 

- difficultes de comprehension et de communication ; 

- presence d’otoemissions acoustiques (fonctionnement normal 
des cellules ciliees externes) ; 

- contrastant avec des potentiels evoques auditifs precoces 
automatises atypiques ou absents, suggerant des anomalies 
de la conduction nerveuse le long du nerf auditif ou dans les 
voies auditives du tronc atypiques ou absents, suggerant des 
anomalies de la conduction nerveuse le long du nerf auditif ou 
dans les voies auditives du tronc cerebral. 

Le risque de neuropathie auditive est accru dans les cas suivants : 

- hospitalisation en service de reanimation neonatale (1 0 a 1 5 % 
des naissances) ; 

- hyperbilirubinemie ; 

- antecedents familiaux de surdite permanente dans I’enfance. 
Dans ces 3 circonstances, la methodologie recommandee pour 

le depistage inclut obligatoirement la realisation de potentiels evo- 
ques auditifs precoces automatises, si possible en association 
avec des oto-emissions acoustiques. 

Confirmation du diagnostic de surdite 

Diagnostic audiologique 

Le diagnostic de surdite est confirme par des mesures neuro- 
physiologiques associees, des que I’age de I’enfant le permet, a 
des mesures comportementales. Ces mesures visent a verifier 
I’integrite du systeme auditif dans chaque oreille, determiner la 
sensibilite auditive pour I’ensemble du spectre audible humain, 
caracteriser le type de surdite, fournir des mesures de reference 
pour I'appareillage auditif et le suivi ulterieur. 


De la naissance a I’age de 6 mois : 

- anamnese (antecedents familiaux) ; 

- compliance du systeme tympano-ossiculaire (tympanogramme) ; 

- otoemissions acoustiques ; 

- potentiels evoques auditifs precoces automatises en reponse 
a des dies ; 

- comportement auditif, sachant que les mesures comportemen- 
tales seules sont insuffisantes dans cette tranche d’age a la fois 
pour le diagnostic et I'appareillage auditif. 

De6a36 mois: 

- anamnese (antecedents familiaux) ; 

- analyse par les parents du comportement auditif, visuel, et des 
capacites de communication de I’enfant ; 

- audiometrie comportementale (reflexe d’orientation conditionnee, 
train-show, video-show) avec mesure des seuils de detection de 
sons purs et de listes de mots ; 

- tympanogramme et reflexe stapedien ipsi- et contralateral ; 

- otoemissions acoustiques ; 

- potentiels evoques auditifs automatises precoces en reponse 
a des dies si les mesures comportementales ne sont pas fiables 
ou si non realises precedemment. 

Diagnostic ORL 

Une evaluation ORL approfondie est indispensable afin de 
pouvoir preciser I'etiologie de la surdite, orienter la prise en charge 
medicale et/ou chirurgicale, et determiner les investigations 
medicates complementaires qui s’imposent. Elle comporte : 

- anamnese avec recueil de tous les facteurs de risque de sur- 
dite (tableau) ; 

- examen physique minutieux de la tete et du cou a la recherche 
d’elements orientant vers une surdite syndromique, qu'elle soit 
congenitale ou d’apparition retardee, et dont le diagnostic sera 
pose en collaboration avec le geneticien : heterochromie 
irienne, malformations de I’oreille externe, malformations cranio- 
faciales telles que celles observees dans la maladie de Crouzon, 
le syndrome de Franceschetti, de Klippel-Feil ou de Goldenhar ; 

- examen general, avec une attention particuliere pour la thy- 
roi'de, I’ECG, la pigmentation cutanee et la fonction renale 
(atteintes associees dans les surdites syndromiques) ; 

- independamment de I’etiologie de la surdite, le diagnostic et le 
traitement d'une otite sereuse, facteur aggravant frequent chez 
le petit enfant, est systematique ; 

- prelevement sanguin en vue de I’etude genetique. 

L’ examen des urines pour rechercher une infection a cytome- 
galovirus, cause majeure de surdite, est en general fait a la 
maternite. 

- ± TDM de I’os temporal : en I’absence de cause genetique eta- 
blie, afin d’eliminer une malformation de la cochlee type Mon- 
dini avec elargissement de I’aqueduc vestibulaire, responsable 
d’une surdite d’aggravation progressive ; a visee aussi de bilan 
anatomique en vue d’une chirurgie de reconstruction ou lors- 
qu'un dispositif auditif implantable est envisage ; 
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- ± IRM de la fosse posterieure : afin d’eliminer une hypoplasie, 
voire une agenesie du nerf auditif, des etudes rapportant ce type 
d’affection chez des enfants suspects de neuropathie auditive. 

Diagnostic genetique 

Plus de la moitie des surdites congenitales ont une origine 
genetique. Pres de 600 syndromes et de 1 25 genes dont la pre- 
sence est associee a une surdite ont ete decrits. Revaluation gene- 
tique, a la discretion de la famille, comporte : 

- anamnese avec enquete familiale detaillee 

- confirmation d’une surdite syndromique ; 

- recherche de mutations specifiques telles que celle de la 
connexine 26, cause la plus frequente de surdite non syndro- 
mique autosomique recessive, conseil genetique. 

Ces investigations ne doivent en rien retarder la prise en charge 
audioprothetique, qui doit debuter des que la surdite est confirmee. 
Dans 30 a 40 % des cas, la surdite reste idiopathique. 

Autres diagnostics 

L’examen de I’acuite visuelle est systematique et reitere a inter- 
valles reguliers afin de depister un deficit visuel concomitant ou 
d'apparition retardee (syndrome de Usher). L’avis neurologique, 
cardiologique ou nephrologique est fonction du tableau clinique. 

Facteurs de risque de surdite congenitale, d’apparition 
retardee ou progressive chez I’enfant 

Le tableau resume les facteurs de risque communs aux surdites 
congenitales et d’apparition retardee ou progressive. Ceux en gras 
sont particulierement a risque de surdite d’apparition retardee. 
La connaissance de ces facteurs de risque permet de cibler les 
enfants pour lesquels une surveillance de la fonction auditive et du 
developpement du langage reste necessaire malgre un depistage 
auditif neonatal negatif. En outre, elle aide aussi au diagnostic des 
surdites legeres qui n’ont pas ete depistees a la naissance. 

Prise en charge precoce 

Principes generaux 

La prise en charge precoce de la surdite debute avant Page de 
6 mois et repose sur Taction concertee des intervenants suivants : 
famille, pediatre ou medecin de famille, ORL, audiologiste, ortho- 
phoniste, psychologue, educateurs d’enfants malentendants. 
On veille a maintenir un lien etroit entre professionnels de la sante 
et de I’education et a mettre en contact la famille avec la commu- 
naute des sourds et malentendants en raison de son expertise en 
langage parle ou signe, et de sa connaissance de la prothese audi- 
tive conventionnelle ou implantee (implant cochleaire). 

Revaluation des resultats a Page de 3 ans de la prise en charge 
precoce ne met pas en evidence de difference significative entre les 
differents modes de communication possibles. Lors des premiers 
contacts, on veillera done a fournir une information non biaisee 


sur les differentes options educatives et les modes de communi- 
cation possibles (oral, langue des signes, mixte) ainsi que sur les 
technologies auditives disponibles. 

Dans la mesure ou 90 % des enfants sourds congenitaux naissent 
de parents normo-entendants, le mode de communication choisi 
par les parents est le plus souvent le langage parle, complete ou non 
par I’ utilisation du signe. Quel que soit le mode de communication 
choisi, le travail de remediation devra etre conduit en lien avec une 
structure dont I’expertise dans I’option educative retenue est 
reconnue par les autorites sanitaires. Le choix de la structure 
depend aussi de Page : par exemple , service d’accompagnement 
familial et a I’education precoce (SAFEP) pour enfants deficients 
auditifs de 0 a 3 ans ou centre d’action medico-sociale precoce 
(CAMSP) pour enfants deficients auditifs de moins de 6 ans. 

On instaure un suivi ambulatoire, autorisant le maintien dans le 
milieu familial et la meilleure scolarisation possible, avec rembour- 
sement des soins a 1 00 % par la Securite sociale. 

La vaccination antipneumoccoccique et anti -Heemophilus est 
vivement recommandee (risque d’ ossification cochleaire post- 
meningitique). 


| Facteurs de risque de surdite 


O Doute sur le developpement auditif, langagier ou cognitif de I'enfant 

© Antecedents familiaux de surdite 

Q Hospitalisation dans un service de reanimation neonatale pendant 
plus de 5 jours ou une des circonstances suivantes, quelle que soit 
la longueur du sejour : oxygenation extracorporelle (risque eleve 
d’accident thrombotique ou hemorragique des structures auditives), 
ventilation assistee, traitement ototoxique par aminoglycosides 
(gentamycine ou tobramycine) ou diuretiques de I’anse (furosemide), 
hyperbulirubinemie ayant necessity une exsanguino-transfusion 

O Infections in utero : CMV, herpes, rubeole, syphilis, toxoplasmose 

© Malformations cranio-faciales (oreille externe, os temporal, 
dysmorphie faciale) 

© Signe clinique evocateur d’un syndrome frequemment associe a une 
surdite permanente de perception ou de transmission (trisomie 21 , 
syndrome de Pierre-Robin, syndrome de Charge, atresie choanale, 
syndrome oculo-auriculo-vertebral de Goldenhar) 

Q Syndromes associes a une surdite congenitale, retardee 

ou progressive : neurofibromatose, osteopetrose, syndromes d’Usher, 
Waardenburg, Alport, Pendred, Jervell et Lange-Nielsen 

© Affections neurodegeneratives (syndrome de Hunter) 

ou neuropathies sensorimotrices (syndrome de Charcot-Marie-Tooth, 
ataxie de Friedreich) a cause du risque de neuropathie auditive 

© Meningite post-natale confirmee par le resultat des cultures, 
qu’elle soit virale (herpes, varicelle) ou bacterienne 

© Traumatisme cranien avec fracture de I’os temporal 

© Chimiotherapie 
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Evaluation reguliere de I’enfant 

L’enfant sera evalue tous les 6 mois durant ses 3 premieres 
annees de vie sur le plan de ses capacites de communication 
(langage, vocabulaire), de ses capacites cognitives, de son com- 
portement auditif et general. On n'hesitera pas a documenter 
cette evaluation par des questionnaires remis aux parents, des 
enregistrements video d’interactions enfant-parent et enfant- 
therapeute, le recueil longitudinal de scores orthophoniques et 
psychometriques. Le but de cette evaluation est d’informer les 
parents sur le rythme de progression de leur enfant, tout en per- 
mettant des attentes realistes de leur part. 

devaluation du niveau de langage, qu’il soit signe ou parle, 
porte sur les acquisitions phonologiques, I’etendue du lexique 
ainsi que sur les capacites syntaxiques, semantiques, morpholo- 
giques et pragmatiques. Les progres en langue des signes sont 
evalues, en plus, a partir de I’acquisition de competences visuel- 
les, spatiales et motrices. 

Le meme type de suivi s’applique aux enfants atteints de 
neuropathie auditive ou presentant des surdites moderees ou 
unilaterales, qui sont tous a risque de retard de langage. Un tiers 
des enfants avec une surdite unilateral permanente negligee 
presentent retard scolaire et retard de langage. 

Rehabilitation auditive 

1. Prothese auditive amplificatrice conventionnelle 

La rehabilitation auditive par une amplification conventionnelle 
doit debuter dans le mois qui suit la confirmation de la surdite si le 
mode de communication choisi est au moins en partie oral. L’enfant 
est adresse a un audioprothesiste specialise qui fera les premiers 
reglages de la prothese auditive amplificatrice en se fondant sur 
les resultats des tests neurophysiologiques (tympanogramme et 
potentiels evoques auditifs precoces automatises notamment), 
appuyes des que possible (age > 6 mois) par ceux de revaluation 
audiometrique comportementale. L’appareillage auditif vise a 
fournir a I’enfant le maximum de traits acoustiques pertinents de 
la parole a une intensity confortable pour I’ecoute (c’est-a-dire 
superieure au seuil de detection mais inferieure au seuil d’incon- 
fort pour I’ensemble des frequences du spectre audible). Pour 
cela, I’adaptation prothetique doit se fonder sur la mesure des 
performances acoustiques de la prothese rapportees a I'anato- 
mie du conduit auditif externe et a la fonction auditive de chaque 
enfant. Son efficacite se juge sur le lieu du reglage mais aussi en 
situation ecologique (environnement naturel de I’enfant). Le gain 
auditif prothetique sera progressivement affine grace a un suivi 
tres regulier de I’enfant, en tenant compte des modifications 
anatomiques de I'oreille externe dues a la croissance et en veri- 
fiant a tout moment le fonctionnement de la prothese. L’audio- 
prothesiste s’informe aupres de I’ORL de toute evolution de la 
fonction auditive. La rehabilitation auditive est menee en etroite 
concertation avec la famille et I’ensemble des intervenants impli- 
ques. Ainsi, on pourra proposer des aides technologiques com- 
plementaires, comme I’utilisation de boucles magnetiques ou de 


systemes FM portes par I’enseignant et permettant au message 
auditif d’etre delivre directement a I’entree du conduit auditif 
externe, affranchissant I’enfant des contraintes acoustiques liees 
a I’eloignement lorsqu’il est en salle de classe. 

2. Chirurgie d’implantation cochleaire 

L’implant cochleaire est une oreille interne artificielle qui stimule 
directement les fibres nerveuses auditives afferentes au moyen 
d’electrodes inserees chirurgicalement dans la cochlee. Ces 
electrodes sont capables de coder les differentes frequences du 
spectre audible (sons de frequence grave, intermediaire et aigue) 
sous le controle d’un microprocesseur externe positionne sur le 
cuir chevelu ou derriere le pavilion. 

L’implant cochleaire constitue aujourd’hui la technologie de 
reference pour toute surdite profonde bilaterale a partir de Page 
de 1 2 mois et pour toute surdite severe bilaterale a partir de I’age 
de 24 mois. II est propose apres une periode d'amplification par 
prothese auditive conventionnelle (sauf dans les cas de surdite 
post-meningitique ou il est propose en 1 re intention). La presence 
de troubles associes (retard de developpement psychomoteur, 
dysphasie ou autres handicaps) ne constitue en rien une contra- 
indication a I’ implantation cochleaire pas plus que la decouverte 
d’une neuropathie auditive. II semblerait meme que les neuropa- 
thies auditives repondent mieux a la stimulation electrique de 
I’implant cochleaire qu'a la stimulation acoustique de la prothese 
conventionnelle. Dans le cas du syndrome d’Usher associant 
surdite et cecite secondaire par retinite pigmentaire, I’implantation 
cochleaire sera realisee avant I’installation de la cecite, permet- 
tant le recours aux techniques de lecture labiale pour la reeduca- 
tion orthophonique initiale. 

3. Controle de I’etat de I’oreille externe et de I’oreille moyenne 

La presence d’une otite sereuse chronique, deja source de dif- 
ficulty auditives chez I’enfant normo-entendant, est un facteur 
aggravant majeur chez I’enfant sourd en I’empechant d’acceder 
aux traits acoustiques pertinents de la parole. De plus, elle altera 
le message auditif amplifie par la prothese auditive, necessitant 
des ajustements delicats du gain auditif prothetique. L’ORL, tout 
comme il doit regulierement controler la permeabilite du conduit 
auditif externe (ablation de cerumen), doit rapidement traiter toute 
otite sereuse persistante (pose de drains trans-tympaniques, 
controle chirurgical de la permeabilite des trompes d’Eustache 
par ablation des vegetations adeno'fdes). 

4. Chirurgie plastique et reconstructrice 

La correction chirurgicale de malformations de I’oreille externe 
ou de I’oreille moyenne est a considerer chaque fois que la sur- 
dite s’inscrit dans le cadre d’un syndrome susceptible d'associer 
a I’atteinte neurosensorielle (cellules sensorielles de la cochlee, 
nerf auditif) une atteinte permanente de I'appareil auditif de trans- 
mission (malformations du conduit auditif externe, du tympan, de 
la chaine des osselets, de I’os temporal).* 


H. Thai-Van, E. Truy, G. Lina-Granade et L. Collet declarent n’avoir aucun conflit d’interets. 
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